
Las alteraciones musculares aparecen con relativa frecuen-

cia en los pacientes con hipotiroidismo. El síndrome de Hoff-

man constituye una forma especial y poco común de miopatía

hipotiroidea. Presentamos el caso de una varón con debilidad

progresiva, hipertrofia muscular y elevación de los niveles de

creatinfosfokinasa debido a un hipotiroidismo primario. 

Palabras clave: síndrome de Hoffman, miopatía hipertrófica,
hipotiroidismo. 

Muscle involvement is common in patients with hypothy-

roidism. Hoffman’s syndrome is a rare form of hypothyroid

myopathy. We report the case of a man with progressive we-

akness, muscle hypertrophy and serum creatine kinase ele-

vation due to a primary hypothyroidism. 

Key words: Hoffman’s syndrome, hypertrophic myopathy, hy-
pothyroidism.
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INTRODUCCIÓN 
Las disfunciones tiroideas pueden dar lugar a una gran va-
riedad de afecciones, incluidos trastornos musculares. Pre-
sentamos a continuación el caso de un paciente en el que
una particular forma de afectación muscular constituyó el
modo de presentación de un hipotiroidismo.

El síndrome de Hoffman o miopatía hipotiroidea hiper-
trófica es una miopatía poco frecuente que aparece en pa-
cientes con hipotiroidismo grave y de larga evolución, ca-
racterizada por debilidad e hipertrofia musculares. 

CASO CLÍNICO 
Se trata de un varón de 41 años, sin antecedentes de inte-
rés, que consulta por presentar desde hace 2 meses debili-
dad progresiva en extremidades que le dificulta la realiza-
ción de su trabajo como mecánico. No refiere predominio
horario, aunque la sintomatología empeora con el esfuer-

zo. Asocia además periodos intermitentes, de varios minu-
tos de duración, en los que articula peor el lenguaje y pre-
senta voz ronca.

En la exploración física se objetiva voz disfónica y una
hipertrofia del tejido subcutáneo y la piel de las extremi-
dades, con aumento de pliegues en ambas manos. Existe
un aumento de tono y masa muscular de forma generali-
zada, más acusada en el área de ambos trapecios, dismi-
nución de fuerza 4/5 a nivel proximal tanto en miembros
superiores como inferiores e hiporreflexia generalizada
con ausencia de reflejos aquíleos.

Ante la sospecha de una miopatía, se solicita una analí-
tica urgente en la que se objetiva una cifra de creatinfosfo-
kinasa (CPK) de 5.814 UI/l, de origen musculoesqueléti-
co, y una hormona tirotropa (TSH) de 162,69 �UI/ml con
tiroxina libre < 0,40 ng/dl. El resto de los parámetros bio-
químicos se encuentran dentro de los límites normales.
Los resultados se confirman en una segunda analítica,
donde también se detectan títulos de anticuerpos antipe-
roxidasa superiores a 1.000 UI/ml, y se realiza una eco-
grafía tiroidea que muestra signos compatibles con una ti-
roiditis crónica.

Con el diagnóstico de hipotiroidismo primario autoin-
mune y miopatía hipotiroidea hipertrófica o síndrome de



Hoffman se inicia tratamiento sustitutivo con levotiroxina
100 �g/día. En los meses sucesivos se comprueba una me-
joría clínica de la debilidad y la hipertrofia musculares, así
como del resto de los síntomas, con una normalización
progresiva de la CPK y de la función tiroidea. 

DISCUSIÓN 
En el hipotiroidismo, entre la amplia variedad de manifes-
taciones clínicas que lo caracterizan, y que revelan la in-
fluencia de la tiroxina en diversos sistemas del organismo,
los síntomas musculares son relativamente frecuentes.
Aunque no suelen ser la forma de presentación de la en-
fermedad, en alguna serie se ha objetivado que hasta el
79% de los pacientes hipotiroideos presenta alguna forma
de afectación muscular1. La más típica es la debilidad
muscular simétrica proximal (en cintura escapular y pel-
viana), dato común a otras miopatías endocrinas como la
asociada al síndrome de Cushing. También son frecuentes
los calambres, el dolor, la rigidez y el mioedema, así como
una disminución de la velocidad de los reflejos osteoten-
dinosos, sobre todo a nivel aquíleo, por retraso en la fase
de relajación2.

Entre un 57 y un 90% de los pacientes hipotiroideos
presenta niveles séricos de CPK alterados, pudiendo al-
canzar hasta diez veces el nivel normal3. Aunque parece
existir una relación directa entre los niveles de CPK y los
de TSH, la cifra de CPK no se correlaciona claramente
con la gravedad de la afectación muscular y su elevación
puede encontrarse presente incluso años antes de apare-
cer las primeras manifestaciones clínicas del hipotiroidis-
mo3,4.

La patogénesis de la miopatía hipotiroidea no está clara.
Parece que el déficit de hormona tiroidea ocasiona cambios
en el metabolismo celular (reducción de la glucogenolisis y
del metabolismo mitocondrial oxidativo) que afectarían a
la provisión de energía al músculo, contribuyendo al de-
sarrollo de las alteraciones musculares descritas5. Estos de-
sórdenes metabólicos podrían condicionar, según algunos
autores, una atrofia selectiva de las fibras musculares tipo
II, más dependientes de la glucólisis para obtener su ener-
gía, con una hipertrofia compensadora de las fibras tipo I6. 

Existe una forma especial, poco frecuente, de afectación
muscular en el hipotiroidismo denominada miopatía hi-
pertrófica. La forma congénita recibe el nombre de síndro-
me de Debré-Kocher-Sémélaigne. Afecta más frecuen-
temente a varones y se caracteriza, además de por la pre-
sencia de los clásicos signos de cretinismo, por debilidad
proximal, lentitud de movimientos e hipertrofia muscular
llamativa, que provoca la característica apariencia de “niño
Hércules”7.

La forma hipertrófica del adulto se denomina síndrome
de Hoffman y se caracteriza por debilidad muscular proxi-
mal asociada a una fisonomía atlética por aumento de vo-
lumen y consistencia de las masas musculares de brazos y
piernas, con dolor en las mismas. Se produce generalmen-
te en pacientes con hipotiroidismo grave, de larga evolu-
ción8. No se ha determinado la causa del aumento del ta-
maño muscular en estos dos síndromes.

El electromiograma es normal en aproximadamente la
mitad de los pacientes; en el resto puede mostrar, entre
otros cambios miopáticos, lentitud de contracción y rela-
jación, potenciales de acción polifásicos, aumento de la ac-
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Figura 1. Algoritmo diagnóstico ante un paciente con debilidad muscular y elevación de creatinfosfokinasa (CPK). Ac: anticuerpo; EMG: electromiograma; GH:
hormona del crecimiento; IgE: inmunoglobulina E; MMII: miembros inferiores; PTH: parathormona; TSH; hormona tirotropa.



tividad de inserción e hiperirritabilidad1. De igual modo,
la biopsia muscular puede mostrar ligeras alteraciones
inespecíficas (atrofia, vacuolización, inclusiones mitocon-
driales, desorganización miofibrilar, áreas de degenera-
ción, necrosis focal) o ser rigurosamente normal9.

El diagnóstico diferencial debe incluir las principales
causas de debilidad muscular (fig. 1). La orientación etio-
lógica debe basarse en la historia y la exploración: los an-
tecedentes familiares son característicos de las distrofias
musculares, la variabilidad de los síntomas sugieren una
miastenia gravis y la presencia de calambres o la intole-
rancia al ejercicio, un trastorno metabólico. El estudio
electromiográfico ayuda a la distinción entre proceso neu-
rógeno y miopático, y la biopsia muscular, así como otras
determinaciones analíticas, pueden revelar signos caracte-
rísticos que ayuden al diagnóstico etiológico definitivo.

Volviendo a la miopatía hipotiroidea, el tratamiento sus-
titutivo con levotiroxina permite la resolución favorable de
las alteraciones bioquímicas y clínicas. Los niveles de CPK
se normalizan en pocas semanas, incluso antes de que la
TSH alcance niveles normales10. Los síntomas musculares,
en especial la debilidad, se recuperan más lentamente, a lo
largo de meses e incluso años en los casos más graves11.

La afectación muscular constituye pues una manifesta-
ción frecuente en el hipotiroidismo, por lo que, ante la
presencia de síntomas musculares o un incremento inex-
plicado de los niveles séricos de CPK, es obligado descar-
tar una disfunción tiroidea. 
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